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Различные аутоиммунные заболевания могут проявляться уртикарными высыпаниями, в частности в виде 
такого редкого иммунного нарушения, как синдром гипокомплементарного уртикарного васкулита (СГУВ). СГУВ 
может быть дебютом диффузных болезней соединительной ткани, в частности системной красной волчанки 
(СКВ). Для оптимизации диагностики синдрома приводим описание течения СГУВ у 31-летней пациентки с СКВ 
с характеристикой особенностей дифференциальной диагностики СГУВ с заболеваниями кожи, в первую очередь 
с хронической крапивницей. Синдром диагностирован клинически и подтвержден гистологически и результатами 
лабораторных исследований. Кроме уртикарных высыпаний для СГУВ характерны тяжелое течение с системными 
проявлениями со стороны различных органов, снижение уровня компонентов комплемента в сыворотке и выявление 
специфических маркеров заболевания, таких как антитела к C1q. 
Ключевые слова: синдром гипокомплементарного уртикарного васкулита, уртикарный васкулит, 
гипокомплементемия, хроническая крапивница, аутоиммунное заболевание, системная красная волчанка.




P.V. Kolkhir, O.Y. Olisova, N.G. Kochergin
I.M. Sechenov First Moscow State Medical University
Trubetskaya str. 8, bldg 2, 119991, Moscow, Russia
Different autoimmune diseases can result in urticarial eruptions, in particular, in the form of such a rare immune disorder as 
hypocomplementemic urticarial vasculitis syndrome (HUVS). HUVS can be the debut of diffuse connective tissue disorders, 
in particular, systemic lupus erythematosus (SLE). To optimize the diagnostics of this syndrome, the authors describe 
the course of HUVS in a female patient aged 31 suffering from SLE and characterize particular features of the differential 
diagnostics of HUVS with skin disorders, in the first place, chronic urticaria. The syndrome is diagnosed clinically and 
confirmed by histology and laboratory examinations. In addition to urticarial eruptions, HUVS is also characterized by the 
severe course with systemic manifestations on the part of different organs, reduction in the level of the complimentary 
components in the serum and detection of specific markers of the disease such as anti-C1q antibodies. 
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 уртикарный васкулит (уВ) — заболевание, харак-
теризующееся появлением волдырей, отечных папул 
и бляшек, сохраняющихся более 24 ч. и обычно раз-
решающихся с сохранением остаточной пурпуры или 
резидуальной гиперпигментации. заболевание со-
провождается гистопатологическими изменениями 
в капиллярах и посткапиллярных венулах кожи, ха-
рактерными для лейкоцитокластического васкулита 
[1, 2]. уВ часто путают с хронической крапивницей 
(хК), для которой также характерны зудящие урти-
карные высыпания, но при последней они держатся 
не более нескольких часов и, исчезая, оставляют чи-
стую кожу. 
принято считать, что уВ развивается из-за отложе-
ния иммунных комплексов антиген—антитело в стен-
ках сосудов (предполагается III тип иммунных реак-
ций — иммунокомплексный по классификации P. Gell 
и R. coombs). Иммунные комплексы обнаруживаются в 
циркулирующей крови у 30—75% пациентов [3]. Обра-
зуются они при воздействии инфекционных агентов (та-
ких как вирус гепатита С и В) или после приема лекар-
ственных средств (сывороточная болезнь или сходные 
с ней реакции на медикаменты). у большинства паци-
ентов источник антигена не удается обнаружить [4]. Так 
как присутствие иммунных комплексов часто сопрово-
ждается сывороточной гипокомплементемией с актива-
цией системы комплемента по классическому пути, то 
уВ может протекать в одной из трех форм: 
1) нормокомплементарный уВ — обычно само-
проходящий гиперчувствительный васкулит, часто 
идиопатический и доброкачественный. хронические 
случаи этого васкулита нужно дифференцировать с 
хронической крапивницей хК;
2) гипокомплементарный уВ — обычно идиопати-
ческий в отличие от нормокомплементарного склонен 
к хроническому течению и иногда связан с системным 
аутоиммунным заболеванием;
3) синдром гипокомплементарного уртикарного ва-
скулита (СГуВ).
СГуВ был впервые описан f. McDuffie и соавт. в 
1971 г. как редкое аутоиммунное заболевание, потен-
циально тяжелая форма уВ с поражением внутренних 
органов, при которой основным и постоянным клини-
ческим проявлением служит рецидивирующий уВ [5]. 
этиология синдрома неизвестна. у пациентов с СГуВ 
намного чаще обнаруживается системное заболева-
ние (системная красная волчанка — СКВ, синдром 
Шнитцлера и др.), чем у пациентов с нормокомпле-
ментарным уВ [6]. Ангиоотек возникает почти у 50% 
таких пациентов и может быть первым признаком 
синдрома [7, 8]. примерно у 50% пациентов с СГуВ 
развивается среднетяжелая или тяжелая эмфизема-
тозная хроническая обструктивная болезнь легких, а у 
30% — поражение глаз, обычно по типу увеита. Кроме 
того, наблюдается гипокомплементемия из-за перси-
стирующей активации системы комплемента по клас-
сическому пути со снижением уровня сывороточного 
c1q и уровня С3 и С4 (от неопределяемого до низкого/
нормального) [6—8]. 
у пациентов с СГуВ, гипокомплементемией и 
низким уровнем c1q часто отмечают наличие анти-
c1q и других аутоантител [7]. Некоторые из них от-
носятся к IgG-аутоантителам (низкомолекулярные 
7sclq-преципитины), направленным против коллаге-
ноподобного участка c1q, другие — это IgG- и IgM-
аутоантитела к IgE и анти-fcεRIα. Несмотря на частое 
выявление таких антител, ясного понимания их значи-
мости в патогенезе уВ пока нет [6].
Некоторые авторы указывают на то, что термин 
«СГуВ» следует применять для разграничения забо-
левания с системными проявлениями от кожной фор-
мы уВ [9]. Для гипокомплементарного уВ в отличие 
от СГуВ нехарактерно наличие анти-c1q антител, а 
также поражения других органов и систем, кроме ко-
жи. Важно, что у 10—50% пациентов с подтвержден-
ным СГуВ причиной васкулита является СКВ. СГуВ 
напоминает СКВ клинически и иммунологически и 
в большинстве публикаций расценивается как СКВ-
связанный синдром [9]. приводим описание случая 
СГуВ, развившегося в дебюте СКВ и длительное вре-
мя проявлявшегося только высыпаниями на коже. 
Описание клинического случая
Женщина 31 года обратилась к аллергологу в ию-
ле 2012 г. в медицинский центр «Андреевские больни-
цы» с жалобами на: 
  пятнистые и волдырные высыпания, сопровождаю-
щиеся жжением, напряжением кожи и незначитель-
ным зудом и возникающие на любой области кожи; 
  отеки горла, губ, век; 
  боли в горле, першение; 
  боли в мышцах, коленных, тазобедренных и локте-
вых суставах, отек суставов; 
  боли в области живота, снижение аппетита, склон-
ность к жидкому стулу, потерю массы тела — 5 кг 
за 2 мес.; 
  частые позывы к мочеиспусканию, недержание мочи; 
  покраснение глаз, боль в области глаз, снижение 
зрения; 
  одышку при физической нагрузке, сухой кашель; 
  общую слабость, утомляемость, головную боль.
Анамнез заболевания. К моменту обращения па-
циентка отмечала уртикарные высыпания на протяже-
нии 6 мес. (с декабря 2011 г.). Она связывала начало 
заболевания с поездкой в Египет (первые высыпания 
появились во время отдыха), отравлением, длитель-
ным пребыванием на солнечном свете и употребле-
нием большого количества фруктовых соков, газиро-
ванных напитков. Волдыри появлялись ежедневно, к 
лету 2012 г. симптоматика усилилась, присоединились 
отеки гортани, губ, век. Средний размер волдырей 
составлял 5 см, отдельные высыпания сохранялись 
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до 2—3 сут., оставляя после себя пигментацию и су-
хость. Со слов пациентки, кожа в местах высыпаний 
становилась «морщинистой и похожей на пергамент-
ную бумагу». Высыпания появлялись в любой области 
тела, в том числе на лице, волосистой части головы, в 
местах сдавления одеждой нижним бельем. Ангиооте-
ки сохранялись в течение 2 сут. и исчезали даже без 
лечения, в том числе отеки гортани, которые сопро-
вождались только некоторой охриплостью и чувством 
сдавления горла.
В марте 2012 г. у больной впервые возникли явле-
ния артрита (артралгии и увеличение в объеме колен-
ных, тазобедренных и локтевых суставов), а также ми-
алгии. К моменту обращения боли в области указан-
ных суставов пациентка отмечала 1 раз в 1—2 нед., 
они длились около 2—3 дней и были такой силы, что 
она не могла встать с кровати. К маю 2012 г. кроме 
артрита больную стали беспокоить повышение темпе-
ратуры до 38—39 °С с ознобом, боль в животе, боль 
и першение в горле, недержание мочи, сухой кашель, 
боль и резь в области глаз со значительным сниже-
нием зрения, а также увеличение над- и подключич-
ных, подмышечных и паховых лимфатических узлов. 
указанные симптомы спонтанно исчезали в течение 
1—1,5 дней и вне обострения практически не беспо-
коили. пациентка была консультирована аллерголо-
гом, дерматологом, ревматологом, паразитологом 
и нефрологом. Она наблюдалась у специалистов с 
диагнозом хроническая рецидивирующая крапивница 
(высказывались диагностические гипотезы: неспеци-
фический язвенный колит? Васкулит?) и в мае 2012 г. 
была госпитализирована в кожно-венерологический 
стационар Мбуз «Долгопрудненская центральная 
районная больница» с диагнозом аллергическая реак-
ция неясного генеза. после выписки симптомы забо-
левания сохранялись. по назначению врачей больная 
применяла антигистаминные препараты, в том чис-
ле — в увеличенной дневной дозе, соблюдала гипоал-
лергенную диету в течение 2 нед., но без положитель-
ного эффекта.
В течение июня—июля 2012 г. больная похудела 
на 5 кг, стала отмечать неустойчивость, послабление 
стула, 1 раз в 2 нед. возникали герпетические высы-
пания на лице. В июле 2012 г. пациентка обратилась к 
аллергологу в медицинский центр «Андреевские боль-
ницы». 
Физикальный осмотр (июль 2012 г., медицин-
ский центр «Андреевские больницы»). Рост: 175 см, 
масса: 72 кг. Общее состояние удовлетворительное. 
Кожные покровы: по всему телу наблюдаются рассе-
янные пятнисто-уртикарные элементы до 1—2 см в ди-
аметре, розового цвета, овальной и фигурной формы 
(рис. 1). В местах отдельных разрешившихся высыпа-
ний отмечается умеренная гиперпигментация. Отеки 
отсутствуют. Надключичные лимфатические узлы уве-




Рис. 1. Уртикарные высыпания у пациентки с СГУВ: 
а — левое предплечье, б — спина, в — бе-
дра
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яны с кожей. Суставы визуально не изменены, объем 
движений в них сохранен. В легких дыхание жесткое, 
хрипов нет. АД — 130/80 мм рт. ст. Живот мягкий, без-
болезненный. Симптом пастернацкого отрицательный 
с обеих сторон. Мочеиспускание свободное, безболез-
ненное. по другим органам и системам — без патоло-
гических изменений. Температура тела 36,7 °С. Субъ-
ективно: ощущение жжения в очагах поражения кожи. 
зуд отсутствует. 
На основании клинической картины (типичные ур-
тикарные высыпания, сопровождающиеся чувством 
жжения и сохраняющиеся более 24 ч., наличие оста-
точных явлений после разрешения сыпи — гиперпиг-
ментации) был поставлен предварительный диагноз 
уртикарный васкулит, после чего больная была на-
правлена на комплексное обследование для выявле-
ния возможной причины и определения формы васку-
лита. 
В результате проведенных исследований выявлено 
значительное снижение сывороточного уровня компо-
нентов комплемента и таким образом подтверждена 
гипокомплементарная форма заболевания: уровень 
С3 компонента комплемента составил 0,491 г/л (нор-
ма 0,900—1,800 г/л), С4 — 0,073 г/л (норма 0,100—
0,400 г/л). Кроме того, обнаружены антитела (АТ) 
к c1q — 27,58 ед./мл (норма <10 ед./мл), антинуклеар-
ные антитела — 2,80 ед. (норма 0,00—1,50 ед.), а так-
же повышенный уровень С1-ингибитора эстеразы — 
42,25 мг/дл (норма 23—41 мг/дл) и циркулирующих 
иммунных комплексов — 99 ед. (норма 30—90 ед.), 
что указывает на аутоиммунный характер процесса. 
Другие аутоиммунные маркеры (ревматоидный 
фактор, антистрептолизин О, АТ к двуспиральной 
ДНК, pANcA/АТ к миелопероксидазе, cANcA/АТ к 
лизосомальной протеиназе PR3, анти-ccP, АТ к ба-
зальной мембране клубочка, АТ к эндотелиальным 
клеткам, АТ к β2-гликопротеину, АТ к кардиолипину, 
АТ к тиреоглобулину, АТ к тиреоидной пероксидазе) 
оказались в пределах нормы. Внутрикожный тест с ау-
тологичной сывороткой — отрицательный. 
Кроме того, выявлено значительное увеличе-
ние уровня специфического маркера воспаления 
С-реактивного белка (+++) и неспецифического — 
СОэ (до 43 мм/ч., норма до 15 мм/ч.), а также при-
знаки микрогематурии в анализе мочи (трехстакан-
ная проба — эритроциты во всех трех пробах 6—15 
в поле зрения) и анемии в общем анализе крови: ге-
моглобин — 99 г/л (норма 120—140 г/л), микроцитоз, 
анизохромия. Наблюдалось транзиторное снижение 
уровня сывороточного железа до 3,4 мкмоль/л (нор-
ма 10,7—32,2 мкмоль/л), что, вероятно, было связано 
с микрогематурией и анемией. Общая железосвязы-
вающая способность сыворотки и уровень ферритина 
в сыворотке крови оставались в пределах нормы. 
Обращало на себя внимание значительное по-
вышение сывороточного уровня провоспалительных 
цитокинов — интерлейкина-6 до 23,50 пг/мл (нор-
ма 0,00—5,90 пг/мл) и фактора некроза опухоли-a 
до 17,10 пг/мл (норма < 8,1 пг/мл) и нарушения в си-
стеме коагуляции — увеличение уровня фибриноге-
на до 6,16 г/л (норма 2,00—4,00 г/л) и Д-димера до 
9,26 мкг/мл (норма 0,00—0,50 мкг/мл). 
Аллергологическое обследование (определение 
уровня общего IgE и специфических IgE к пищевым, 
пыльцевым, эпидермальным, грибковым и бытовым 
аллергенам), определение АТ к ВИч, реакция Вас-
сермана, HВsAg, анти-HcV, уровень тиреотропного 
гормона в крови, серологические исследования на 
паразитарные инфекции (описторхоз, эхинококкоз, 
токсокароз, трихинеллез, лямблиоз), антитела к Heli-
cobacter pylori — в пределах нормы. яйца гельминтов 
и простейших в кале не обнаружены.
В медицинском центре «Андреевские больницы» 
аллергологом была назначена комбинированная тера-
пия метилпреднизолоном (Метипред) в дозе 12 мг/сут. 
и гидроксихлорохином (плаквенил) в дозе 400 мг/сут., 
что привело к исчезновению кожных и некоторому 
уменьшению выраженности системных проявлений 
(уменьшение болей в суставах и в области живота), 
а также к улучшению самочувствия пациентки на не-
сколько дней, после чего (даже на фоне приема ука-
занных препаратов) проявления васкулита снова ре-
цидивировали. Таким образом, в связи с плохим от-
ветом на лечение и сохраняющимися выраженными 
системными симптомами (болью в области живота и 
груди, лимфоаденопатией, болью в суставах, отеками 
гортани и периодическим снижением зрения) 30.07.12 
пациентка была госпитализирована в клинику кожных 
и венерических болезней им. В.А. Рахманова первого 
МГМу им. И.М. Сеченова для наблюдения и подбора 
терапии. 
после поступления в клинику пациентка была на-
правлена на дальнейшее обследование. были выяв-
лены снижение содержания гемоглобина до 101,9 г/л, 
лейкоцитоз 10,57 · 109/л, увеличение СОэ до 39 мм/ч, 
уменьшение уровня альбумина до 42% (норма 57,7—
68%), в общем анализе мочи определялись эритроци-
ты 100—200 в поле зрения, белок — 0,030%. 
Результаты компьютерной томографии, рентгено-
графии органов грудной клетки узИ щитовидной же-
лезы, — без значимых патологических изменений. 
патоморфологическое исследование биоптата ко-
жи наружной поверхности правого плеча (02.08.2012): 
незначительно выраженный васкулит в сочетании с 
умеренным гипокератозом. 
узИ органов брюшной полости и почек 
(03.08.2012): перегиб, уплотнение и утолщение стенок 
желчного пузыря. Двойной контур стенок. Конкремент 
желчного пузыря, хронический калькулезный холеци-
стит. умеренные диффузные изменения поджелудоч-
ной железы. Двусторонний нефроптоз. Кисты левой 
почки. 
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Консультация окулиста (08.12): миопия средней 
степени, миопический астигматизм. Данных о нали-
чии «синдрома сухого глаза» нет. Рекомендован кон-
трольный осмотр через 6 мес. 
Консультация нефролога (08.12): в анализах от-
мечается прогрессирование анемии, нарастание эри-
троцитурии, появление следов белка. Дополнительно 
необходимы следующие исследования: проба Ребер-
га, определение суточной протеинурии, ЛДГ, общего 
и прямого билирубина, генетических маркеров тром-
бофилий, ультрозвуковая допплерография сосудов 
почек; целесообразно назначение фраксипарина по 
0,3 мл подкожно. повторная консультация. 
Для определения выраженности снижения ка-
чества жизни больной было предложено заполнить 
опросники: опросник качества жизни пациента с дер-
матологическим заболеванием (DLQI), опросник ка-
чества жизни пациента с хронической крапивницей 
(cu-Q2oL), госпитальная шкала тревоги и депрессии, 
шкала оценки депрессии бека (BDI), опросник для вы-
явления панических атак и опросник для выявления 
признаков железодефицита. получены следующие 
результаты: 
  DLQI — 30 баллов (заболевание оказывает крайне 
выраженное негативное влияние на качество жиз-
ни пациента); 
  cu-Q2oL — 26% (выраженное снижение качества 
жизни); 
  госпитальная шкала тревоги и депрессии: трево-
га — 14 баллов (клинически выраженная тревога), 
депрессия — 11 баллов (клинически выраженная 
депрессия); 
  BDI — 28 баллов (депрессия средней тяжести);
  опросник для выявления панических атак — пани-
ческие атаки присутствуют; 
  опросник для выявления признаков железодефи-
цита — 18 из 27 (наблюдается большинство при-
знаков железодефицита).
Результаты опроса указывают на выраженное не-
гативное влияние заболевания на качество жизни па-
циентки, на присутствие сопутствующих психических 
расстройств (депрессии, тревоги, панических атак) и 
клинически значимого железодефицита, требующего 
коррекции. 
Диагноз уртикарного васкулита был подтвержден 
гистологически при помощи биопсии кожи из мест 
высыпаний. перед постановкой окончательного диа-
гноза исключались другие причины васкулита: при-
ем лекарств (например, лекарственный волчаночно-
подобный синдром и другие реакции на лекарства), 
системные заболевания соединительной ткани (рев-
матоидный артрит, синдром Шегрена, системный 
склероз, СКВ), инфекции (вирусы гепатитов В и С), 
синдром Шнитцлера, другие формы васкулита (на-
пример, ангиит, связанный с синдромом черджа — 
Стросса) и другие виды уВ (нормокомплементарный 
и гипокомплементарный). С учетом характерной кли-
нической картины с наличием системных симптомов, 
дефицитом компонентов комплемента, присутствием 
анти-c1q и гистологического подтверждения паци-
ентке поставлен диагноз СГуВ. поражение кожи бы-
ло расценено как симптом общего системного про-
цесса, и пациентке было рекомендовано наблюдение 
нефролога и ревматолога. В условиях стационара 
больной был отменен гидроксихлорокин и увеличена 
дневная доза метилпреднизолона до 48 мг/сут., по-
сле чего в течение нескольких дней симптомы забо-
левания практически полностью регрессировали, но 
затем возникли снова. 
Таким образом, с учетом отсутствия ответа на ле-
чение и сохранения системных симптомов в сентябре 
2012 г. пациентка была переведена в ревматологи-
ческий стационар клиники нефрологии, внутренних и 
профессиональных болезней им. Е.М. Тареева с диа-
гнозом синдром гипокомплементарного уртикарного 
ангиита. хронический гастрит (ремиссия). Желчнока-
менная болезнь (ремиссия). Кисты левой почки. Ре-
цидивирующий простой герпес. Железодефицитная 
анемия.
при осмотре больной в клинике им. Е.М. Тареева 
впервые было отмечено наличие на кожных покровах 
голеней и кистей геморрагических петехиальных вы-
сыпаний (рис. 2). Следует указать, что пурпура неха-
рактерна для нормокомплементарного уВ, но может 
наблюдаться при СГуВ как компонент синдрома [9]. 
Кроме этого, физикальное обследование позволило 
выявить изменения лица по типу синдрома Кушинга и 
повышение АД до 130/80 мм рт. ст.
В результате обследования в клинике им. Е.М. Та-
реева было выявлено снижение уровня гемоглобина до 
102 г/л, повышение количества лейкоцитов до 21,1 · 109/л, 
снижение уровня железа сыворотки до 5,21 мкмоль/л 
(норма 9,0—31,3 мкмоль/л), повышение уровня фибри-
ногена до 4,88 г/л (норма 1,8—4,0 г/л). 
Консультация психотерапевта (09.2012): кратко-
временная субдепрессивная реакция преимуществен-
но нозогенного характера. Рекомендовано: мирзатен 
30 мг на ночь, тералиджен по 2,5 мг 3 раза в сутки. 
повторный осмотр — через 1 мес. 
эзофагогастродуоденосукопия (26.09.2012): недо-
статочность кардии; катаральный гастродуоденит.
Рентгенография костей таза и тазобедренных су-
ставов (09.2012): определяется субхондральный скле-
роз и разрастание крыш вертлужных впадин, сустав-
ные щели не сужены. Отмечается диффузный остео-
пороз. признаки артроза илеосакральных сочленений. 
На основании данных клинико-лабораторного об-
следования пациентке был поставлен диагноз: 
  основное заболевание: системная красная вол-
чанка хронического течения с лимфаденопатией 
(анамнестически), поражением кожи (васкулит), 
коленных, тазобедренных и локтевых суставов (ар-
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трит), системы крови (анемия), почек. Осложнения: 
медикаментозный синдром Иценко — Кушинга. 
  сопутствующие заболевания: хронический бронхит 
(курильщика), обострение. Гипоплазия, киста ле-
вой почки. Желчнокаменная болезнь, вне обостре-
ния. хронический гастрит, вне обострения. Миопия 
средней степени, миопический астигматизм. 
Диагноз СКВ, проявившейся СГуВ в дебюте за-
болевания, был поставлен с учетом соответствия че-
тырем из 11 критериев заболевания (анемия, повы-
шенный титр антинуклеарных антител, протеинурия, 
артрит) [10]. биопсия почки не была проведена в связи 
с умеренностью мочевого синдрома, сохранностью 
функции почек и наличием относительных противо-
показаний (гипоплазия почки). принято решение о 
необходимости обсуждения вопроса о выполнении не-
фробиопсии и вопроса о цитостатической терапии при 
нарастании мочевого синдрома. 
На фоне лечения (преднизолон 500 мг внутривен-
но, метипред 32—40 мг/сут., азатиоприн 100 мг/сут.) 
уменьшилась частота и количество эритематозных, 
уртикарных и геморрагических высыпаний, отмечена 
положительная динамика иммунологических показа-
телей, повысился уровень компонентов комплемента. 
В конце октября 2012 г. пациентка была выписана в 
удовлетворительном состоянии. Даны рекомендации 
по наблюдению в поликлинике по месту жительства у 
терапевта и ревматолога и продолжению приема ме-
типреда и азатиоприна.
В январе 2013 г. кожные высыпания у больной 
практически отсутствовали, но периодически возника-
ли системные симптомы: ломота в коленных и голе-
ностопных суставах (1 раз в неделю), боль в животе, 
тошнота, жидкий стул (ежедневно), а также одышка 
даже при минимальной физической нагрузке (еже-
дневно). Отмечено увеличение массы тела на 8 кг, 
рост волос на лице, периодическое повышение арте-
риального давления. Выявлена непереносимость аза-
тиоприна (тошнота, рвота, жидкий стул), в связи с чем 
препарат был заменен на микофенолата мофетил, 
кроме которого больная получала метипред по 5 та-
блеток 1 раз в день (с постепенным снижением дозы), 
фраксипарин, варфарин, фенюльс.
Анамнез жизни. Аллергологический анамнез не 
отягощен, в том числе семейный. пациентка — инже-
нер-эколог. Курит 5—7 сигарет в день с 14 лет, пери-
одически применяет легкие наркотические средства 
(марихуана, гашиш). 
Обсуждение
Особенностью приведенного клинического случая 
является длительное подострое течение СКВ, прояв-
лявшейся до определенного времени только уртикар-
ными элементами, которые принимались за симптомы 
хронической крапивницы. Из анамнеза видно, что пер-
вые проявления фоточувствительного заболевания — 
СКВ возникли в Египте во время длительного пребы-
вания в условиях солнечного облучения. В летнее вре-
мя произошло ухудшение состояния больной.
Отсутствие эффекта от высоких доз антигиста-
минных препаратов и низких доз глюкокортикостеро-
идов (ГКС), а также длительное сохранение высыпа-
ний с последующим присоединением симптомов со 
стороны различных органов и систем указало на не-
а б
Рис. 2. Гиперпигментация и геморрагические элементы на месте разрешившихся старых высыпаний: а — левая 
голень, б — правая кисть
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обходимость исключения других причин кожного про-
цесса и более широкого диагностического поиска. 
Результаты последнего в конечном счете позволили 
поставить правильный диагноз и подобрать адекват-
ную терапию. 
Диагноз СГуВ основывается на выявлении боль-
ших и малых критериев (табл.1). Важными моментами 
диагностики СГуВ при СКВ являются верное опреде-
ление формы васкулита (нормокомплементарная или 
гипокомплементарная) и определение системных сим-
птомов. Для этого при подозрении на поражение ды-
хательного тракта проводят рентгенографию грудной 
клетки, функциональные легочные тесты и/или брон-
хоальвеолярный лаваж. Для оценки состояния почек 
необходимы общий и биохимический анализы мочи, 
а также определение уровня креатинина, состояния 
печени — измерение уровня печеночных ферментов. 
Другие лабораторные исследования включают опре-
деление уровня антител к ядерным антигенам, компо-
нентов комплемента и криоглобулинов в крови, а так-
же общий анализ крови. СОэ часто повышена, но не 
служит специфическим показателем и не связана с 
тяжестью уВ или наличием системного вовлечения. 
Важным маркером системности заболевания и высо-
кой вероятности осложнений является гипокомпле-
ментемия. у пациентов с гипокомплементемией за-
болевание обычно протекает более тяжело [11], хотя 
системные осложнения могут возникать и у пациентов 
с нормокомплементарным уВ [12, 13]. 
Для оптимального подтверждения диагноза уВ на 
основе измерения в сыворотке уровня компонентов 
комплемента требуется определение уровня c1q, c3, 
c4 и cH50 2 или 3 раза в течение нескольких месяцев 
наблюдения [6]. Выявление IgG-аутоантител в колла-
геноподобной области c1q, если есть такая возмож-
ность, может помочь в диагностическом поиске и под-
тверждении диагноза СГуВ.
Основным заболеванием, с которым нужно диф-
ференцировать уВ, является крапивница, иногда 
острая (длительность менее 6 нед.), но чаще хрониче-
ская (длительность более 6 нед.) [1]. Высыпания при 
СГуВ часто трудноотличимы от кожных проявлений 
хронической крапивницы без васкулита как по дан-
ным анамнеза, так и клинически, тем не менее имеет-
ся несколько ключевых различий между этими двумя 
заболеваниями (табл. 2).
при подозрении на уВ и для подтверждения диа-
гноза этого заболевания необходима биопсия кожи 
(предпочтительно из ранних высыпаний), иногда мно-
жественная. биопсия кожи — «золотой стандарт» диа-
гностики уВ. В биоптатах кожи, окрашенных гемато-
ксилином и эозином, отмечаются характерные гисто-
Таблица 1 Критерии диагноза СГУВ [9]
Большие Малые








Таблица 2 Дифференциальная диагностика между хронической крапивницей и УВ [9 с дополнением]
Крапивница Уртикарный васкулит
Боль, жжение — +
Зуд + +/—
Длительность сохранения отдельных 
высыпаний
< 3 ч > 24 ч
Разрешение Полное Есть остаточные явления, гиперпигментация
Диаскопия — Покраснение в центре
Ангиоотек Возможен Возможен
Гистология Т-лимфоциты, макрофаги, эозинофилы, 
периваскулярная локализация, отсутствие 
лейкоклазии и экстравазации эритроцитов 
Преобладают нейтрофилы, локализация — 
сосудистая стенка и периваскулярно, присутствуют 
лейкоклазия, экстравазация эритроцитов и набухание 
эндотелиальных клеток
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патологические особенности уВ, к которым относится 
большинство признаков лейкоцитокластического ва-
скулита и которые обычно отсутствуют при крапивни-
це: преобладание нейтрофилов, локализация инфиль-
трата в области сосудистой стенки и периваскулярно, 
лейкоклазия, экстравазация эритроцитов и набухание 
эндотелиальных клеток (рис. 3).
Лечение уВ определяется тяжестью заболевания. 
Кроме того, терапия должна быть направлена на за-
болевание, на фоне которого развился уВ (например, 
гепатит С или СКВ), если оно обнаружено. 
В настоящее время не существует универсальной 
и эффективной терапии уВ. Антигистаминные препа-
раты часто применяются для симптоматического кон-
троля зуда, но редко эффективны в качестве моноте-
рапии и не изменяют течение заболевания. Основой 
лечения служат системные ГКС. Многим пациентам 
они назначаются на длительный срок; доза подбира-
ется индивидуально в зависимости от тяжести забо-
левания. потребность в ГКС может быть снижена при 
приеме индометацина, азатиоприна, циклоспорина, 
циклофосфамида, микофенолата мофетила, колхици-
на, дапсона и антималярийных препаратов [14]. Важно 
подчеркнуть тот факт, что в приведенном нами случае 
добиться стойкой ремиссии позволило проведение 
пульс-терапии ГКС.
при высокой активности заболевания возможно 
осуществление плазмафереза. Такое лечение приво-
дит к уменьшению содержания циркулирующих им-
мунных комплексов, но эффект временный и симпто-
мы васкулита обычно возобновляются спустя несколь-
ко дней [15]. 
уВ, в том числе СГуВ, имеет непредсказуемое 
течение со средней продолжительностью 3—4 года, 
а в отдельных случаях — до 25 лет [16]. показано, что 
у 40% пациентов с уВ полная ремиссия заболевания 
наступила в течение 1 года [12].
при наблюдении группы пациентов в течение 
12 лет у большинства из них не было отмечено раз-
вития связанных с уВ заболеваний (онкологических, 
соединительной ткани и др.), хотя сообщалось об от-
дельных случаях эволюции уВ в СКВ [17] и синдроме 
Шегрена [15]. при выявлении заболевания, ставшего 
возможной причиной уВ, течение и прогноз васкулита 
зависят от лечения основной патологии.
К летальному исходу у пациентов с уВ может при-
водить отек гортани, хронический обструктивный 
бронхит легких, дыхательная недостаточность, сепсис, 
почечная недостаточность и инфаркт миокарда [12].
Заключение
Данное клиническое наблюдение примечательно 
не только редкостью СГуВ, но и тем, что этот синдром 
оказался дебютом СКВ, что встречается еще реже. 
Кроме того, в отличие от более ранних сообщений 
у нашей пациентки наблюдалось длительное подо-
строе течение болезни, проявляющейся в начальной 
стадии только уртикарными элементами, напоминаю-
щими хроническую крапивницу. С момента появления 
первых симптомов прошло более полугода, прежде 
чем пациентке был поставлен диагноз СГуВ, и около 
8 мес. до подтверждения СКВ и подбора адекватно-
го лечения. прогрессирующее течение заболевания 
с присоединением симптомов со стороны различных 
органов и систем потребовало привлечения различ-
ных специалистов: дерматолога, ревматолога, парази-
толога, нефролога, аллерголога, окулиста, психотера-
певта. Впервые у больного СГуВ выявлено выражен-
ное снижение качества жизни и наличие сопутствую-
щих психических нарушений. Важно, что в нашем слу-
чае добиться контроля заболевания позволило при-
менение пульс-терапии с последующим назначением 
минимально эффективной дозы пероральных ГКС на 
длительный срок. 
примечательно, что в приведенном наблюдении 
васкулит является компонентом СКВ, патофизиологи-
чески связан с ней и представляет дебют заболевания, 
в то время как в других публикациях предполагалась 
возможность сосуществования СГуВ и СКВ у одних и 
тех же пациентов как разных заболеваний, иммуноло-
гически независимых друг от друга или обусловленных 
лишь некоторыми сходными процессами [7, 9]. 
Таким образом, с учетом представленных данных 
к диагностике и лечению больных с уртикарной сыпью 
следует подходить с особой осторожностью, помнить, 
что за хронической спонтанной крапивницей может 
«скрываться» васкулит, который может быть всего 
лишь предвестником тяжелой аутоиммунной патоло-
гии, такой как СКВ. 
Рис. 3. Характерные гистопатологические особен-
ности гипокомплементарного уртикарного 
васкулита (Stephen Lyle,  
http://www.dermpedia.org)
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